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性度の高い gliomaであると判断, glioblastomaの診断と
し, anaplastic ependymomaあるいはmalignant glioma
 
with ependymal differentiationの可能性も残すこととし
た.術後は glioblastomaに準じて temozolomideおよび
放射線併用療法を行った.現在 TMZの内服維持療法を
行っているが, 1年の経過で病変は徐々に悪化傾向であ
る.【問題点】 angiocentricな配列, EMAの染色性な
ど ependymomaに類似した所見があり, anaplastic epen-
dymomaとの鑑別や ependymal differentiationの有無等
についてご検討を頂きたい.
座長：登坂 雅彦
（群馬大医・附属病院・脳神経外科）
３．診断に難渋している鞍上部腫瘍の１例
小林 辰也，?児玉 邦彦，?木内 貴史 ?
鈴木 陽太，?柿澤 幸成，?本郷 一博 ?
吉澤 明彦，?的場 久典，?佐野 健司 ?
（１ 信州大学医学部脳神経外科）
（２ 信州大学医学部附属病院臨床検査部）
【症 例】 38歳の男性. 2011年 9月に視力視野障害に
て発症. 他院で鞍上部腫瘍を指摘され当科紹介. 10月 2
日,開頭腫瘍摘出術 (初回手術)を施行.術中迅速診断で
は immatureな germ cell tumorないし high gradeな
ependymomaが鑑別にあがった.永久標本での診断結果
が出ず,後療法を行わないまま腫瘍の再増大を認め, 10
月 21日に再手術 (2回目)施行.その後,anaplastic epen-
dymomaとの診断で放射線療法 (total 54Gy), 化学療法
(TMZ＋IFNβ)を行った.外来にて TMZ＋IFNβを継続
していたが, 2012年 4月に腫瘍の再増大と播種病変を認
めため, TMZ＋IFNβに PCZを追加するとともに播種
病変に対しγ-knifeを施行した. 4月 27日から右視力障
害が急速に進行したため,5月 2日,鞍上部病変に対して
部分摘出術 (3回目)を施行.その後も腫瘍の急速な増大
を認め, 7月 5日永眠された.【病理所見】 初回手術時
の所見は「腫瘍細胞が著明な凝固壊死を伴いながら,一
部では好酸性の間質の内部で索状の構造を形成,一部で
は小胞巣状・個細胞性に間質の内部にびまん性に分布し
て増殖.特に索状構造を形成する部分では,pseudorosette
の形成を認める.腫瘍細胞は,類円形の中等度にほぼ一
様にそまる核小体明瞭でない核と好酸性の細胞質とを持
つ細胞.腫瘍細胞がびまん性に分布している部分では,
核の大小不同・形状不整が著明.核分裂像は挫滅のため
かあまりはっきりせず.免疫染色では,GFAP・CK AE1/
AE3は小型細胞集塊に陽性,大型細胞はあまり染色され
ず.Ki-67の陽性率は約 40％,EMAは一部の腫瘍細胞の
細胞膜に陽性, CD45は陰性, S-100は陰性.以上の結果
より,WHO grade?の anaplastic ependymoma上衣腫と
考える」であった. 2回目, 3回目も同様の所見であった
が, 3回目の手術後,外部へコンサルテーション.下垂体
癌を疑うとのコメントであったが,最終診断は未だ得ら
れていない.【問題点】 本症例の病理診断は何である
か,ご意見を伺いたい.
座長：中山 淳（信州大学分子病理学）
４．多彩な神経症状と脳内の多発病変を伴い,IgG4関連
疾患が疑われた一例
伊古田勇人，? 中田 聡，? 菅原 健一 ?
信澤 純人，? 新井 基展，? 中里 洋一 ?
（1 群馬大院・医・病態病理学）
（2 群馬大医・附属病院・脳神経外科）
（3 同 病理部）
【症 例】 49歳男性.【臨床経過】 X-5年前から感音
性難聴,歩行障害,左半身麻痺などが徐々に進行し, X-4
年前より進行性のパーキンソニズムが出現した. X年施
行の CT,MRIで脳表および白質 (左島回,右側脳室上衣
下,中脳外側) の多発腫瘤性病変がみられ, 1ヶ月で増大
傾向と縮小を示した.各種検査よりサルコイドーシス,
真菌感染症,多発性硬化症などは否定的であった.転移
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図１ 迅速病理標本.脳室壁から連続する病変には,比較的均
一な類円形の核と, eosinophilicな胞体を有する腫瘍
細胞が高密度に認められる (A).一部に perivascular
な配列が明らかなところがみられる (B).
図２ 永久病理標本.腫瘍細胞が密度高く増殖し,一部に per-
ivascularな配列を認める (A).Podoplaninは細胞膜が
陽性 (B).
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性脳腫瘍も疑われたが,体幹部 CT,PETで明らかな病変
はなかった.原発性脳腫瘍とすればmalignant lymphoma
や germinomaなどが疑われた.精査を進めるも診断確定
に至らず,左島回の病変に対して開頭生検術が行われ,
皮質下の肉芽様の硬い組織が切除,提出された.【病理
所見】 著明な炎症細胞浸潤および毛細血管と線維の増
生を主体とする炎症性線維性組織の小片が採取されてい
る.膠原線維や腫大した線維芽細胞に混在して,リンパ
球や組織球などの炎症細胞が多数浸潤し,形質細胞が多
数認められる.核破砕像が散見される.標本内に脳組織
はほとんど含まれていない.免疫染色では IgG陽性の形
質細胞が多数認められ, うち 70～80％が IgG4陽性であ
る. kappa/lambda陽性細胞の比率は約 1:1で,有意な
偏りはみられない.形質細胞を主体とする炎症細胞浸潤
を伴う炎症性肉芽組織で, 鑑別診断として plasma cell
 
granuloma, IgG4関連疾患, lymphoplasmacyte-rich
 
meningiomaなどが挙げられた.検索した範囲では腫瘍
性病変は見られず, IgG4陽性形質細胞の比率が高く,か
つその数も多いことから,IgG4関連疾患が最も考えられ
た.【問題点】 診断の妥当性や,脳内の多発病変と神経
症状との関連などについてご教示いただければ幸いで
す.
座長：池田 将樹（群馬大医・附属病院・神経内科）
５．前頭側頭葉型認知症との鑑別が困難だった若年性ア
ルツハイマー病の一例
武井 洋一，?腰原 啓史，?小口 賢哉 ?
大原 愼司，?木下 通亨，?小柳 清光 ?
（１ ＮＨＯまつもと医療センター中信松本
病院 神経内科）
(２ 信州大学医学部脳神経内科，リウマチ
・膠原病内科）
（３ 同 神経難病学講座分子病理学部門）
【病 歴】 死亡時 64歳男性.家族歴は特記事項なし.X-
8年花札の配り方を間違える.同年 5月,電車の出発時間
に合わせてタクシーを頼むことができない.この頃から
会話が尻切れトンボとなる.同年 8月近医より紹介.発
語の減少,計算困難が目立った.脳MRIでは前頭葉の萎
縮,脳血流 SPECTでは左有意の前頭部の血流低下あり.
発話は流暢だが口数が減少.X-7年 1月MMSE12点.約
3年間道に迷うことなく毎日 60分程度かけて家の周り
を周回する.性的脱抑制も見られた. X-6年 3月頃から
ほぼ自発語なし. X-3年 4月頃からパーキンソニズムが
出現.X年 3月肺炎により永眠.全経過約 8年.【神経病
理学的所見】 脳重 1,000g (硬膜含む).大脳には左右差
が目立ち,左側優位,側頭葉優位に皮質の菲薄化あり.海
馬,海馬傍回は軽度から中等度に萎縮.青斑核の色調が
減弱.老人斑 (SP),神経原線維変化 (NFT)を認め,それ
らは後頭葉を含む大脳皮質全体に極めて多量 (図 1. A),
左右差の判別は困難.Braak and Braak分類では,NFTは
Stage IVに, SPは一次運動野, 一次知覚野まで及び,
Stage Cに相当.神経細胞脱落は,側頭葉,島皮質,海馬,
海馬傍回, マイネルト核を中心にみられ, 左側でより顕
著.青斑核でも高度に脱落 (図 1.B,C).ほか,ニューロピ
ルスレッド (大脳皮質ほか),アルツハイマー病に伴うリ
ン酸化α-シヌクレイン封入体およびスレッド (扁桃体),
顆粒空胞変性および平野小体 (海馬),脳アミロイド血管
図１ 形質細胞を主体とする炎症細胞浸潤.
図２ IgG (左)陽性細胞のうち,半数程度が IgG4(右)陽性.
図１ A:左側頭葉に認める老人斑. その量は極めて多量
(Aβ免疫染色). B:左側頭葉皮質 (KB染色). C :
右側頭葉皮質. 神経細胞脱落は左側頭葉でより強い
(KB染色).
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